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Resumo  O  angioedema  hereditário  (AEH),  com  uma  prevalência  estimada  de  1:50000  pes-
soas, é  uma  doenc¸a  rara  mas  potencialmente  fatal.  Pode  se  apresentar  com  edema  sistêmico
recorrente  do  tecido  subcutâneo  e  das  mucosas.  Os  doentes  com  AEH  têm  um  risco  acrescido
de agudizac¸ão  clínica  com  o  estresse  cirúrgico,  podem  desenvolver  síndromes  de  diﬁculdade
respiratória  por  compromisso  da  via  aérea  e  de  instabilidade  hemodinâmica.  A  abordagem  peri-
operatória  desses  doentes  requer  intervenc¸ões  especíﬁcas.  Apresentamos  um  caso  clínico  de
uma mulher  de  50  anos  com  AEH  tipo  II  indicada  para  realizar  ureteroscopia  com  colocac¸ão
de stent.
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Anesthetic  considerations  for  a  patient  with  hereditary  angioedema  --  a  clinical  case
Abstract  Hereditary  angioedema  (HAE),  with  an  estimated  prevalence  of  1:50  000,  is  a  rare
but potentially  fatal  disease.  It  may  present  with  recurrent  systemic  edema  of  the  subcutaneous
tissue and  mucous  membranes.  Patients  with  HAE  are  at  increased  risk  for  clinical  worsening
with surgical  stress,  and  may  develop  respiratory  distress  syndrome  due  to  impaired  airway  and
hemodynamic  instability.  The  perioperative  management  of  these  patients  requires  speciﬁc
interventions.  We  present  a  clinical  case  of  a  woman,  50  years  old,  with  HAE  type  II  scheduled
for ureteral  stent  placement  via  endoscopic  approach.
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ntroduc¸ão
 angioedema  hereditário  (AEH)  é  uma  doenc¸a de  trans-
issão  autossômica  dominante  caracterizada  por  alterac¸ões
uantitativas  ou  qualitativas  no  nível  do  inibidor  do  pri-
eiro  componente  da  cascata  do  complemento  (inibidor  da
sterase  de  C1,  C1-INH),  que  permite  ativac¸ão não  contro-
ada  da  cascata  clássica  do  complemento1,2.  Classicamente
 AEH  era  classiﬁcado  em  duas  variantes  de  fenótipos:  o
ipo  I caracteriza-se  por  valores  plasmáticos  reduzidos  de
1-INH  normalmente  funcionante;  o  tipo  II  caracteriza-se
ela  presenc¸a de  valores  plasmáticos  normais  ou  elevados
e  uma  proteína  C1-INH  não  funcionante  ou  anormalmente
uncionante1.  Mais  recentemente  considera-se  a  existên-
ia  de  um  terceiro  tipo  de  AEH,  com  níveis  de  C1-INH
uantitativa  e  funcionalmente  normais,  que  se  apresenta
requentemente  como  estrogeniossensível3.
Apesar  do  seu  nome,  C1-INH  não  atua  apenas  na  cascata
o  complemento,  inibe  também  proteases  das  cascatas  de
oagulac¸ão  e  de  ﬁbrinólise  e  das  vias  das  cininas.  No  AEH
 clínica  associada  deve-se  principalmente  à  interferência
a  via  das  cininas,  com  aumento  da  produc¸ão de  bradici-
ina.  Clinicamente  o  AEH  pode  apresentar-se  com  edema
istêmico  e  recorrente  dos  tecidos  subcutâneos  ou  das
ucosas,  com  envolvimento  do  sistema  gastrointestinal,
ode  ser  erroneamente  interpretado  como  um  quadro  de
bdômen  agudo;  das  vias  respiratórias  com  quadro  de  diﬁ-
uldade  respiratória  de  laringospasmo,  broncospasmo  e
sﬁxia;  instabilidade  hemodinâmica  por  choque  anaﬁlático
 morte1,4.  Em  cerca  de  1/3  dos  doentes  o  trauma  é  o  fator
recipitante  do  quadro  clínico.  Outros  fatores  desencade-
ntes  são  a  infec¸ão, a  ansiedade  e  os  estrogênios.  Num
úmero  signiﬁcativo  de  casos  o  fator  precipitante  não  é
dentiﬁcado5,6.
aso clínico
escrevemos  os  cuidados  anestésicos  perioperatórios  pres-
ados  a  uma  mulher  de  50  anos,  proposta  para  cirurgia
letiva  urológica:  ureteroscopia  com  colocac¸ão  de  stent  por
itíase  renal  não  radiopaca.  A  doente  tinha  o  diagnóstico
e  AEH  tipo  II e  história  familiar  positiva  (pai  e  irmão  com  a
esma  patologia).  Era  acompanhada  em  consulta  hospitalar
e  imunoalergologia  e  não  fazia  terapêutica  regular.
Após  cuidadosa  avaliac¸ão  pré-anestésica  e  de  acordo  com
 protocolo  pré-operatório  do  servic¸o de  imuno-hemoterapia
o  nosso  hospital  e  a  consulta  de  imunoalergologia  na  qual
ra  acompanhada,  foi  feita  proﬁlaxia  com  quatro  doses
rais  de  estanozolol  (Winstrol®)  4  mg,  dois  dias  previa-
ente  à  cirurgia,  e  1.000  U  de  concentrado  de  C1-INH
Berinert®)  administradas  45  minutos  antes  da  cirurgia,  em
ólus  endovenoso  lento.  Efetuou-se  pré-medicac¸ão com  dia-
epam  endovenoso  1  mg,  na  noite  de  véspera  da  cirurgia  e
a  manhã  da  cirurgia.
No  dia  da  cirurgia  e  após  a  chegada  à  sala  operatória,
oi  monitorada  com  monitorac¸ão  standard  e  pré-medicada
om  2,5  mg  de  midazolam  via  endovenosa.  A  técnica  anes-Como  citar  este  artigo:  L.  Vilac¸a MJ,  et  al.  Considerac¸ões  anes
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ésica  escolhida  foi  o  bloqueio  subaracnóideo,  feito  com
gulha  biselada  25  G,  em  nível  L3-L4,  com  15  mg  de  bupi-
acaína  0,5%;  com  abordagem  mediana  e  um  bloqueio  até
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roﬁlaxia  antibiótica  com  2  g  de  cefoxitima  via  endove-
osa.  De  acordo  com  o  protocolo,  foram  mantidas  500  U
e  concentrado  de  C1-INH  (Berinert®) em  standby  no  bloco
peratório  para  a  eventualidade  de  um  quadro  clínico  agudo.
O  procedimento  cirúrgico  demorou  20  minutos,  a  doente
anteve-se  hemodinamicamente  estável  durante  a  cirurgia
 no  pós-operatório  imediato.  A  terapêutica  de  pós-
operatório  não  requereu  especiﬁcidade  associada  ao  AEH,
cou  medicada  com  paracetamol  e  parecoxib  ev,  antibio-
erapia  e  ﬂuidoterapia.  A  doente  teve  alta  hospitalar  após
4  horas.
iscussão
xistem  numerosos  fatores  precipitantes  de  episódios  de
gudizac¸ão  de  AEH,  com  destaque  para  a  ansiedade  asso-
iada  ao  período  perioperatório  e  o  trauma  cirúrgico,  daí  a
mportância  de  uma  adequada  pré-medicac¸ão.
A abordagem  do  episódio  agudo,  com  clínica  e  gravidade
ariável,  é  controversa.  A  medicina  baseada  na  evidência
ugere  que  a  agudizac¸ão  pode  não  responder  ao  tratamento
om  adrenalina,  anti-histamínicos  ou  glucocorticoides,  é
ecessária  terapêutica  mais  especíﬁca5,7.  A abordagem  ini-
ial  de  um  episódio  agudo  severo  deverá  incluir  o  uso  de
ármacos  recombinantes  do  inibidor  C1  ou  de  antagonis-
as  dos  recetores  da  bradicinina2,3,6,7.  Quando  esses  não  se
ncontram  disponíveis,  outras  abordagens  incluem  o  uso  de
oses  mais  elevadas  de  androgênios,  como  o  danazol  ou
eus  derivados,  ácido  tranexâmico  (AT),  adrenalina  (nem
empre  com  eﬁcácia),  controle  analgésico,  ﬂuidoterapia  e
erapêutica  intensiva  de  suporte5,6.  O  uso  de  plasma  fresco
ongelado  permanece  controverso  devido  ao  potencial  teó-
ico  de  poder  exacerbar  e  perpetuar  o  choque6.
A  abordagem  mais  adequada  dessa  patologia  consiste
a  proﬁlaxia5,6.  Assim,  em  cirurgia  eletiva,  a  conduta  deve
ncluir  a  pré-medicac¸ão ansiolítica  e:
a)  Uso  de  fator  C1-INH  recombinante  nas  seguintes  dosa-
gens:  500  U  (se  <  50  kg);  1.000  U (se  >  50  kg,  mas
<  100  Kg)  ou  4.000  U  (se  >  100  kg)  30  a  60  minutos  antes
do  procedimento  cirúrgico,  com  a  indicac¸ão  de  repetic¸ão
diária,  caso  o  risco  de  precipitac¸ão  de  um  episódio  agudo
permanec¸a  elevado;
)  Derivados  de  androgênio,  até  5  a  7 dias  previamente  à
cirurgia;
c)  Eventualmente  AT,  apesar  de  não  ser  tão  eﬁcaz  como  os
derivados  androgênicos.
)  Terapêutica  proﬁlática  dupla,  como  foi  a nossa  opc¸ão.
A  opc¸ão  da  técnica  anestésica  locorregional  apresenta
ambém  vantagens  face  à  anestesia  geral,  por  não  implicar
ma  manipulac¸ão  ativa  da  via  aérea,  que,  ao  desencadear
m  episódio  de  agudizac¸ão  com  repercussão  mais  localizada,
oderia  conduzir  a  edema  da  laringe.
Em  conclusão,  AEH  é  uma  patologia  rara,  pouco  contac-
ada  pela  maioria  dos  anestesistas.  Devido  ao  potencial  detésicas  perante  um  doente  com  angioedema  hereditário  --
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omplicac¸ões  severas  que  pode  originar,  requer  uma  cui-
adosa  preparac¸ão  perioperatória,  com  o  envolvimento  de
quipes  multidisciplinares  (imuno-hemoterapeutas,  cirur-
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a  adoc¸ão  de  uma  proﬁlaxia  adequada  e  uma  correca  vigilân-
cia  do  doente.
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